
Introducción y antecedentes

La FPI se trata de una enfermedad pulmonar alveolointersticial, en la cual se produce un daño en el epitelio y como consecuencia una

acumulación de fibroblastos en los espacios alveolares.

Esto da lugar con una fibrosis progresiva comenzando con un exceso de producción de colágeno y posterior formación de tejido 

cicatrizante.

Hasta el momento sólo se contaba con tratamientos paliativos de los síntomas, pero gracias a los nuevos avances se están obteniendo

nuevas moléculas para retrasar el progreso de la misma.

Métodos

Información bibliográfica, artículos y revistas.

Epidemiología:

La incidencia de la enfermedad se estima en 4,6-

7,4/100.000 habitantes.

Historia natural:

Etiología:

La activación y la apoptosis de las células epiteliales se

consideran uno de los eventos iniciales en el desarrollo

de la FPI.

Tanto los neumocitos tipo I como tipo II mueren y en su

lugar se emplazan fibroblastos. Esto da lugar a focos

fibróticos los cuales a su vez conllevan a la migración de

más fibroblastos constituyendo así un círculo vicioso

que se va incrementando con el paso del tiempo.

Este proceso fibrótico involucra una complicada red de

citoquinas siendo las más importantes TGFβ, TNF, PDGF,

bFGF y la IL-1.
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Tratamiento:

Pirfenidona

Suprime o reduce la proliferación de fibroblastos, la biosíntesis aumentada de

colágeno, la acumulación de matriz extracelular estimulada por el factor TGF-β,

y la producción de citoquinas profibróticas y factores de crecimiento (TGF-β,

TGF-α y diversas IL, siendo la IL-1 la más importante).Conclusiones

Conocer la etiología de las enfermedades es

fundamental para poder combatirlas, es por ellos

que los recursos deben ser empleados

fundamentalmente en esto para dar con un

tratamiento eficaz. En el caso de la pirfenidona

presenta buenos resultados pero sólo es el

comienzo de un largo camino por recorrer.

Resultados y discusión


